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La evaluación del sistema respiratorio debe incluirse en el
estudio de todos los pacientes con vasculitis sistémicas,
especialmente de aquellos con vasculitis asociadas a ANCA.



Granulomatosis con Poliangitis (GPA)

• Se presenta en todos los grupos de edad

• Vasculitis necrotizante que afecta a vasos de pequeño y mediano calibre

• Combina: inflamación de la pared vascular con granulomatosis perivascular
y extravascular

• Característica anatomopatológica:  granulomas necrosantes

• Produce inflamación granulomatosa de las vías respiratorias superiores e 
inferiores y glomerulonefritis necrotizante pauciinmune (pulmón+riñón)

Enfermedad grave mortal si no se trata 
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• Vasculitis asociada a ANCA más común

• > 80 % de los pacientes: c-ANCA/anti-PR3 positivo

• AntiPR3: 

‒ 90% presentes en enf. sistémica activa

‒ menos frecuente en enf. limitada a órganos (50%) y en remisiones

Altamente específicos 
 útiles para diagnóstico y seguimiento

 ANCA antiPR3 + signos clínicos sugestivos suficiente para el diagnóstico

 Persistencia ANCA mayor riesgo de recaída (su ausencia no implica que 
no habrá recaída) 

ANCA por sí solos no como base para ajustar tratamiento. 

Su aumento justifica monitorización más estrecha, no aumento del tratamiento 
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 La tríada completa no suele presentarse inicialmente 
 Aunque 80-90 % de los pacientes desarrollan enfermedad renal, solo el 40 % la 

presenta al inicio  



Manifestaciones por sistemas
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Exoftalmos unilateral

 Su aparición es paralela a la
progresión de la enfermedad

 Signos pulmonares inespecíficos:
tos, disnea, dolor torácico,
hemoptisis.

 Infiltrados alveolares, mixtos o
intersticiales

Hallazgos más comunes a nivel pulmonar: masas y nódulos solitarios o múltiples



Otras manifestaciones: 

• Afectación musculoesquelética

 puede ser la primera manifestación de enfermedad

Síntomas constitucionales, afectación ocular, cutánea y del SNC y periférico: menos 
comunes
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• Dos formas: 

1) Formas sistémicas:

• afectación renal

• hemorragia alveolar 

• afectación de uno o más órganos, especialmente un órgano vital, con signos sistémicos

2) Formas limitadas/localizadas: 

• principalmente respiratorias (ORL y/o pulmonares SIN hemorragia alveolar), sin 
afectación renal 



Nariz en silla de montar; Estenosis traqueal

Tan LT, Davagnanam I, Isa H, et al. Clinical and imaging features predictive of orbital granulomatosis with polyangiitis and the risk of systemic involvement. Ophthalmology 2014; 121:1304



 Factores asociados a recaídas: 
ANCA anti-PR3
Afectación cardíaca
Aclaramiento Cr > 60 mL/min

 Terapias actuales permiten controlar su 
progresión

Buen pronóstico
o afectación otorrinolaringológica

Mal pronóstico: 
o edad avanzada
o deterioro renal grave
o hemorragia alveolar
o positividad para anti-PR3 



Granulomatosis Eosinofílica con Poliangeítis (o síndrome de 
Churg-Strauss). GEPA.

• Vasculitis vasos pequeños asociada a ANCA

• En pacientes con asma y eosinofilia

• Histológicamente: eosinofilia tisular, vasculitis 
necrotizante e inflamación granulomatosa rica en 
eosinófilos. Biopsia órgano afecto    BTB poco rentable

• Afectación multiorgánica: 

 lesiones pulmonares (opacidades transitorias)

 cutáneas (púrpura palpable: lesión más específica de 
vasculitis)

 gastrointestinales

 renales (proteinuria, hematuria y/o insuficiencia renal)

 fatiga, pérdida de peso, mialgia y artralgia

 mononeuritis múltiple (neuropatía periférica). Sensitiva y 

también puede causar déficits motores.

Evidence-Based Guideline for the diagnosis and management of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis. Giacomo Emmi et al. Nat Rev Rheumatol. 2023 Jun; 19(6): 378-393. doi: 
10.1038/s41584-023-00958-w.
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El asma y la enfermedad ORL se distribuyen por igual

La supervivencia depende del daño orgánico, especialmente el cardiaco
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a) TC (vista coronal) de los senos paranasales: signos

de rinosinusitis difusa (flecha).

b) TC de alta resolución (vista axial): infiltrados

pulmonares bilaterales parcheados.



Aspectos de imagen e histopatológicos de la granulomatosis
eosinofílica con poliangitis

Evidence-Based Guideline for the diagnosis and management of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis. Giacomo Emmi et al. Nat Rev Rheumatol. 2023 Jun; 19(6): 378-393. doi: 
10.1038/s41584-023-00958-w.

d) Púrpura EEII
e) Pólipo nasal con infiltrado denso rico en

eosinófilos dentro de la submucosa (tinción HE)



Poliangeítis microscópica (PAM)

Pulmonary vasculitis. Ana Casal Juan Díaz-Gar et al. J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.
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Diagnóstico diferencial: 
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CONCLUSIONES

• GEPA, GPA y PAM comparten espectro de vasculitis asociada a
ANCA, pero son entidades clínicamente diferentes.

• La eosinofilia y el antecedente de asma son los principales
elementos que orientan hacia GEPA.

• La afectación granulomatosa de vías respiratorias superiores
favorece GPA.

• La PAM suele caracterizarse por: vascultitis necrosante SIN
granulomas y con predominio de afectación renal y pulmonar.

• El patrón de ANCA aporta información valiosa, pero requiere
combinación con fenotipo clínico, imagen e histología para
alcanzar la precisión.

NO DIAGNÓSTICO POR SÍ SOLO
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